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  و ﻫﺪف ﻪزﻣﻴﻨ
 )lahtnesoR( ﻮﺳﻂ رزﻧﺘﺎلاوﻟﻴﻦ ﺑﺎر ﺗ ﻳﺎزده ﻛﻤﺒﻮد ﻓﺎﻛﺘﻮر
اﻳﻦ اﺧﺘﻼل، اﻟﮕﻮي وراﺛﺘﻲ اﺗﻮزوم  1ﺗﻮﺻﻴﻒ ﺷﺪ 3591در ﺳﺎل 
ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ ﻧﺤﻮه . ﺷﻮد ﻧﺎﻣﻴﺪه ﻣﻲ Cو ﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ  ﻣﻐﻠﻮب دارد
، ﺷﻴﻮع آن در ﻫﺮ دو ﺟﻨﺲ، ﻳﻜﺴﺎن اﺳﺖ ﺷﻴﻮع اﻳﻦ ژن ﺖوارﺛ
در ﺟﻤﻌﻴﺖ ﻋﻤﻮﻣﻲ ﻳﻚ ﻣﻮرد در ﻫﺮ ﻳﻚ ﻣﻴﻠﻴﻮن اﺳﺖ، وﻟﻲ 
و ﺷﻴﻮع  %5 ـ% 11ﺘﺎزي ﺣﺪود ﺷﻴﻮع آن در ﺑﻴﻦ ﻳﻬﻮدﻳﺎن اﺷﻜ
ﺗﻤﺎﻳﻞ ﺑﻪ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي در ﻛﻤﺒﻮد  2.اﺳﺖ  %0/3ﻧﻮع ﻫﻤﻮزﻳﮕﻮت آن 
ﺮوﻣﺎ ﻪ ﺑﻪ ﻧﻮع آﺳﻴﺐ اﺳﺖ و ﻣﻌﻤﻮﻻً در ﺗاﻏﻠﺐ واﺑﺴﺘ ﻳﺎزده ﻓﺎﻛﺘﻮر
ﺑﻴﺸﺘﺮ ﻣﺜﻞ ( ﻓﻴﺒﺮﻳﻨﻮﻟﻴﺰ) ﻫﺎي ﺑﺎ ﺗﻤﺎﻳﻞ ﺣﻞ ﺷﺪن ﻟﺨﺘﻪ ﺑﻪ ﺑﺎﻓﺖ
در  3.ﺷﻮد دﻫﺎن و دﺳﺘﮕﺎه ادراري ـ ﺗﻨﺎﺳﻠﻲ ﺑﻴﺸﺘﺮ دﻳﺪه ﻣﻲ
رﺳﺪ و  ﻣﻲ 51 d/uﺪﻳﺪ، ﺳﻄﺢ اﻳﻦ ﻓﺎﻛﺘﻮر ﺑﻪ ﻛﻤﺘﺮ از ﻛﻤﺒﻮد ﺷ
 1 d/uﻣﻬﺎر ﻛﻨﻨﺪة اﻳﻦ ﻓﺎﻛﺘﻮر، در ﺑﻴﻤﺎران ﺑﺎ ﺳﻄﺢ ﻓﺎﻛﺘﻮر ﻛﻤﺘﺮ از 
در اﻳﻦ ﻣﻘﺎﻟﻪ ﻣﺎ ﺑﻪ ﻣﻌﺮﻓﻲ ﺑﻴﻤﺎر ﻣﻴﺎﻧﺴﺎﻟﻲ  4.ﺷﻮد دﻳﺪه ﻣﻲ
ﭘﺮدازﻳﻢ ﻛﻪ ﺑﻪ دﻧﺒﺎل ﺟﺮاﺣﻲ ﺳﺮﻃﺎن رﻛﺘﻮم دﭼﺎر ﻫﻤﺎﺗﻮم  ﻣﻲ
ﭙﺲ در ﻟﮕﻨﻲ و ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﮔﻮارﺷﻲ ﺗﺤﺘﺎﻧﻲ ﺷﺪه اﺳﺖ و ﺳ
  .ﻣﺴﺠﻞ ﮔﺮدﻳﺪدر وي  Cﺗﺸﺨﻴﺺ ﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ  ،ﻫﺎ ﺑﺮرﺳﻲ
  ﻣﻌﺮﻓﻲ ﺑﻴﻤﺎر
ﻣﺎه ﻗﺒﻞ از ﻣﺮاﺟﻌﻪ دﭼﺎر  2ﺳﺎﻟﻪ ﻛﻪ ﺣﺪود  25ﺑﻴﻤﺎر آﻗﺎي 
ﺷﺪه و در ﻛﻮﻟﻮﻧﻮﺳﻜﻮﭘﻲ ﺗﻮده زﺧﻤﻲ  ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي روﺷﻦ از ﻣﻘﻌﺪ
  :ﭼﻜﻴﺪﻩ
ﮐﻪ ﺍﺭﺗﺒﺎﻃﻲ ﺑـﺎ ﺳـﻄﺢ ﺷﻮﺩ  ﻣﻲ ﺗﺮﻱ ﺑﻴﻨﻲ ﺑﺎﻋﺚ ﺍﺑﺘﻼ ﺑﻪ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰﻱ ﻏﻴﺮﻗﺎﺑﻞ ﭘﻴﺶ Bﻭ  A ﺩﺭ ﻣﻘﺎﻳﺴﻪ ﺑﺎ ﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ ﻭ ﺷﻮﺩ ﻧﺎﻣﻴﺪﻩ ﻣﻲC ﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ  ﻳﺎﺯﺩﻩ ﮐﻤﺒﻮﺩ ﻓﺎﮐﺘﻮﺭ
ﺍﻳـﻦ ﻣﻘﺎﻟـﻪ  .ﺷﻮﻧﺪ، ﻣﮕﺮ ﺍﻳﻨﮑﻪ ﺩﭼﺎﺭ ﺗﺮﻭﻣﺎ ﺷﺪﻩ ﻳﺎ ﺗﺤﺖ ﻋﻤـﻞ ﺟﺮﺍﺣـﻲ ﻗـﺮﺍﺭ ﮔﻴﺮﻧـﺪ  ﺍﻳﻦ ﺍﻓﺮﺍﺩ ﺍﻏﻠﺐ ﺩﭼﺎﺭ ﺣﻮﺍﺩﺙ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰﻱ ﺩﻫﻨﺪﻩ ﻧﻤﻲ. ﻧﺪﺍﺭﺩﻳﺎﺯﺩﻩ  ﻲ ﻓﺎﮐﺘﻮﺭﺧﻮﻧ
ﺍﺣﻲ ﺳﺮﻃﺎﻥ ﺭﮐﺘﻮﻡ ﺷﺪ ﺍﻱ ﺍﺳﺖ ﮐﻪ ﺑﺪﻭﻥ ﺳﺎﺑﻘﻪ ﺑﻴﻤﺎﺭﻱ ﺷﻨﺎﺧﺘﻪ ﺷﺪﻩ ﺍﻧﻌﻘﺎﺩﻱ، ﺩﭼﺎﺭ ﻫﻤﺎﺗﻮﻡ ﻟﮕﻨﻲ ﺑﻪ ﺩﻧﺒﺎﻝ ﺟﺮ ﺳﺎﻟﻪ ۲۵ﺩﺭ ﻳﮏ ﺍﻗﺎﻱ C ﮔﺰﺍﺭﺵ ﻳﮏ ﻣﻮﺭﺩ ﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ 
ﻭ  ﻫﻔﺖ ﻓﻌﺎﻝ ﻮﺭـﺑﻴﻤﺎﺭ ﺗﺤﺖ ﺩﺭﻣﺎﻥ ﺑﺎ ﻓﺎﮐﺘ. ﻣﺴﺠﻞ ﺷﺪ ﻳﺎﺯﺩﻩ ، ﮐﻤﺒﻮﺩ ﻓﺎﮐﺘﻮﺭ(ttpA)ﺯﻣﺎﻥ ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮﻭﻣﺒﻴﻦ  ﻭ ﺩﺭ ﺍﺭﺯﻳﺎﺑﻲ ﺟﻬﺖ ﻳﺎﻓﺘﻦ ﻋﻠﺖ ﻃﻮﻻﻧﻲ ﺷﺪﻥ ﺗﺴﺖ ﺍﻧﻌﻘﺎﺩﻱ
  .ﭘﻼﺳﻤﺎﻱ ﺗﺎﺯﻩ ﻳﺦ ﺯﺩﻩ ﻗﺮﺍﺭ ﮔﺮﻓﺖ ﻭ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰﻱ ﮐﻨﺘﺮﻝ ﺷﺪ
  ...ﮔﺰﺍﺭﺵ ﻳﮏ ﻣﻮﺭﺩ ﻫﻤﺎﺗﻮﻡ ﻟﮕﻨﻲ ﺑﻪ ﺩﻧﺒﺎﻝ ـ  ﻣﺤﻤﺪ ﻣﻈﻔﺮﺩﻛﺘﺮ 
از ﺣﺎﺷﻴﻪ ﻣﻘﻌﺪ ﮔﺰارش ﺷﺪه ﻛﻪ در ﺟﻮاب ﺳﺎﻧﺘﻴﻤﺘﺮ  01در 
ﻴﻤﺎر ﻫﻴﭻ ﺳﺎﺑﻘﻪ ﺑ .ﭘﺎﺗﻮﻟﻮژي آن آدﻧﻮﻛﺎرﺳﻴﻨﻮم ﻣﻄﺮح ﺷﺪه اﺳﺖ
داروي  و ﻛﻨﺪ اﺧﺘﻼل اﻧﻌﻘﺎدي را ذﻛﺮ ﻧﻤﻲ ﻗﺒﻠﻲ از ﺑﻴﻤﺎري ﻃﺒﻲ و
ﻫﻤﭽﻨﻴﻦ در ﺳﺎﺑﻘﻪ ﺑﻴﻤﺎر ﻣﺼﺮف  ﻛﻨﺪ، ﻣﺼﺮف ﻧﻤﻲ ﺧﺎﺻﻲ را
از ﻧﻈﺮ ﺳﺎﺑﻘﻪ ﺧﺎﻧﻮادﮔﻲ  .اﻟﻜﻞ وﺟﻮد ﻧﺪارد ﺳﻴﮕﺎر و ﻣﻮاد اﻓﻴﻮﻧﻲ و
ﺑﻪ ﺟﺰ ﻓﺸﺎر ﺧﻮن ﺑﺎﻻ در ﻳﻜﻲ از واﻟﺪﻳﻦ، ﻧﻜﺘﻪ ﻗﺎﺑﻞ ﺗﻮﺟﻬﻲ را 
ﺑﻌﺪ از ﺗﺸﺨﻴﺺ ﺳﺮﻃﺎن رﻛﺘﻮم، اﺑﺘﺪا ﺗﺤﺖ  ﻤﺎرﺑﻴ. ﻛﻨﺪ ذﻛﺮ ﻧﻤﻲ
 ﺗﺤﺖ ﺷﻴﻤﻲ درﻣﺎﻧﻲ و رادﻳﻮﺗﺮاﭘﻲ ﻗﺒﻞ از ﻋﻤﻞ ﺟﺮاﺣﻲ و ﺳﭙﺲ
 noitceseR roiretnA woL yreV) ﻋﻤﻞ ﺟﺮاﺣﻲ ﺳﺮﻃﺎن رﻛﺘﻮم
زﻣﺎﻳﺸﺎت ﻗﺒﻞ از آدر  .ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ  ymotsoloC gnitreviD(و 
: ، ﭘﻼﻛﺖ41/3: ، ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﻴﻦ0047: ﮔﻠﺒﻮل ﺳﻔﻴﺪ ،ﻋﻤﻞ ﺟﺮاﺣﻲ
، ﻧﺴﺒﺖ 83: ، زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ41/3: ، زﻣﺎن ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ000102
در روز ﺳﻮم ﺑﻌﺪ از ﻋﻤﻞ . ﺑﻮد 1/5: اﻟﻤﻠﻠﻲ اﺳﺘﺎﻧﺪارد ﺷﺪه ﺑﻴﻦ
ﺟﺮاﺣﻲ، ﺑﻴﻤﺎر دﭼﺎر اﺗﺴﺎع ﺷﻜﻢ و زﺟﺮ ﺗﻨﻔﺴﻲ و ﻛﺎﻫﺶ ﺑﺮون 
ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﻴﻚ ﺷﺪ ﻛﻪ ﺑﺎ ﺗﺸﺨﻴﺺ ﺳﻨﺪرم  ده ادراري و اﺳﻴﺪوز
 ﻛﻪ. ﻛﻤﭙﺎرﺗﻤﺎن ﺷﻜﻤﻲ ﺗﺤﺖ ﻻﭘﺎراﺗﻮﻣﻲ ﻣﺠﺪد ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ
ﺳﺎﻳﺮ ﻧﻮاﺣﻲ ﺷﻜﻢ  در. ﺪﺷ ﻣﺸﺎﻫﺪهﺧﻠﻒ  ﻫﻤﺎﺗﻮم وﺳﻴﻊ ﻟﮕﻦ و
ﻟﮕﻨﻲ  ﭘﻚ ﻛﺮدن ﻛﻪ ﺑﻴﻤﺎر ﺗﺤﺖ ﻳﺎﻓﺘﻪ ﻏﻴﺮ ﻃﺒﻴﻌﻲ دﻳﺪه ﻧﺸﺪ،
ﺳﺎﻋﺖ از ﻋﻤﻞ ﺟﺮاﺣﻲ دوم و ﻧﺮﻣﺎل ﺷﺪن  63ﺑﻌﺪ از  .ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ
 .اﻧﺠﺎم ﺷﺪ ﻫﺎ ﭘﻚ ﺳﺎزي ﻋﻼﺋﻢ ﺣﻴﺎﺗﻲ، ﻋﻤﻞ ﺟﺮاﺣﻲ ﺟﻬﺖ ﺧﺎرج
ﺑﻌﺪ از ﻳﻚ  ﺘﺎن،ﺑﻴﻤﺎر ﺑﻌﺪ از ﻃﻲ دورة ﻧﻘﺎﻫﺖ و ﺗﺮﺧﻴﺺ از ﺑﻴﻤﺎرﺳ
 در آزﻣﺎﻳﺸﺎت ﺑﻴﻤﺎر. ﮔﻮارﺷﻲ ﺗﺤﺘﺎﻧﻲ ﺷﺪ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﻫﻔﺘﻪ دﭼﺎر
 :ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﻴﻦ ،0007 :ﮔﻠﺒﻮل ﺳﻔﻴﺪ ﺧﻮن :در ﻃﻲ ﺣﻮادث ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي
زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ  ،51 :زﻣﺎن ﭘﺮوﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ ،000002 :ﭘﻼﻛﺖ ،6/5
زﻣﺎن  ،1/5 :اﻟﻤﻠﻠﻲ ﻧﺴﺒﺖ اﺳﺘﺎﻧﺪارد ﺷﺪه ﺑﻴﻦ ،09 :ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ
 .ﺑﻮد دﻗﻴﻘﻪ 3/5 :ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي
ﻮن و ﭘﻼﺳﻤﺎي ﺗﺎزه ـﺰرﻳﻖ ﺧـﺪا ﺗﺤﺖ درﻣﺎن ﺑﺎ ﺗـر اﺑﺘﺑﻴﻤﺎ
ﺮار ﮔﺮﻓﺖ و ﺑﻌﺪ از اﺻﻼح ﻋﻼﺋﻢ ﺣﻴﺎﺗﻲ و ﻛﻢ ﺧﻮﻧﻲ، ـﻳﺦ زده ﻗ
ﺖ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﮔﻮارﺷﻲ ﺗﺤﺘﺎﻧﻲ ﺑﻪ ـﻳﺎﻓﺘﻦ ﻋﻠ ﺑﺮايﺮرﺳﻲ ـﺖ ﺑﺟﻬ
ﻮﭘﻲ ﻏﻴﺮ ﻗﺎﺑﻞ ـﻮﺋﻴﺪوﺳﻜـدر رﻛﺘﻮﺳﻴﮕﻤ. ﻞ ﺷﺪـاﻃﺎق ﻋﻤﻞ ﻣﻨﺘﻘ
ﻣﺮﺑﻮط ﺑﻪ  اﻧﻌﻄﺎف، ﻣﺤﻞ آﻧﺎﺳﺘﻮﻣﻮز، ﺳﺎﻟﻢ ﺑﻮد و ﻣﻨﺸﺄ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي
ﻮﭘﻲ ـﺮﺣﻠﻪ ﺑﻌﺪ، ﻛﻮﻟﻮﻧﻮﺳﻜـدر ﻣ .ﻧﺒﻮدن آﻮارض ـﻣﻮز و ﻋﺎﻧﺎﺳﺘآ
 ﺑﻴﻤﺎر ﻛﺎﻧﺪﻳﺪ. ﻮﻟﻮﺳﺘﻮﻣﻲ اﻧﺠﺎم ﺷﺪ ﻛﻪ ﻧﺮﻣﺎل ﺑﻮدـاز ﻣﺤﻞ ﻛ
ﺎﺑﻲ ﺷﺮﻳﺎن ـﺮاﻓﻲ اﻧﺘﺨـﮋﻳﻮﮔـو آﻧ ﻮل ﻗﺮﻣﺰـاﺳﻜﻦ ﮔﻠﺒ
ﺎﻧﻲ ﺷﺪ ﻛﻪ ـﺰاﻧﺘﺮﻳﻚ ﺗﺤﺘـﺮﻳﺎن ﻣـﻮﻗﺎﻧﻲ و ﺷـﺰاﻧﺘﺮﻳﻚ ﻓـﻣ
ﺪت، ـر ﻃﻲ اﻳﻦ ﻣد .ﻮﻧﺮﻳﺰي ﻳﺎﻓﺖ ﻧﺸﺪـﺎل ﺑﻮد و ﻣﻨﺸﺄ ﺧـﻧﺮﻣ
ﺖ ﻛﻪ در ـداﺷ( 08ـ  09 s)ﻃﻮﻻﻧﻲ ﻦ ـزﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴﺎر ـﺑﻴﻤ
ﻲ، ـﺎدي داﺧﻠـﺮ اﻧﻌﻘـدر ﻣﺴﻴ ﺆﺛﺮـﻮرﻫﺎي ﻣـﺮرﺳﻲ ﻓﺎﻛﺘـﺑ
 ﺎﻳﻲـﺢ ﭘﻼﺳﻤـﺳﻄ و 5 d/u، ﺎزدهـﻳ ﻮرـﺎﻳﻲ ﻓﺎﻛﺘـﺢ ﭘﻼﺳﻤـﺳﻄ
ﻧﻴﺰ ﺳﻄﺢ ﭘﻼﺳﻤﺎﺋﻲ  ﺑﻮد و (ﻣﻴﺰان ﻧﺮﻣﺎل = 05- 011) 05 d/u ،ده
 .ﺒﻴﻌﻲ ﮔﺰارش ﺷﺪﻧﺪﻃ ﻧﻪ و دوازدهﻫﺸﺖ،  ﻓﺎﻛﺘﻮرﻫﺎي اﻧﻌﻘﺎدي
، ﺑﻴﻤﺎر ﺑﻪ ﻳﺎزده ﺑﻌﺪ از ﻣﺴﺠﻞ ﺷﺪن ﻛﻤﺒﻮد ﻣﺎدرزادي ﻓﺎﻛﺘﻮر
ﻫﻔﺖ  ﻣﺘﺨﺼﺺ ﺧﻮن ﺑﺎﻟﻐﻴﻦ ارﺟﺎع ﺷﺪ و ﺗﺤﺖ درﻣﺎن ﺑﺎ ﻓﺎﻛﺘﻮر
ﺮل ـﺮﻓﺖ و ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﻛﻨﺘـو ﭘﻼﺳﻤﺎي ﺗﺎزه ﻳﺦ زده ﻗﺮار ﮔ ﻓﻌﺎل
ﺑﻴﻤﺎر ﺑﺎ ﺣﺎل ﻋﻤﻮﻣﻲ ﺧﻮب و ﺑﺪون ﻫﻴﭻ ﮔﻮﻧﻪ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﻏﻴﺮ  .ﺷﺪ
  .ﻴﻤﺎرﺳﺘﺎن ﻣﺮﺧﺺ ﺷﺪﻃﺒﻴﻌﻲ از ﺑ
  ﺑﺤﺚ
 ﻓﺎﻛﺘﻮر 1.ﺷﻮد ﻧﺎﻣﻴﺪه ﻣﻲ Cﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ  ،ﻳﺎزده ﻛﻤﺒﻮد ﻓﺎﻛﺘﻮر
در ﻣﺴﻴﺮ داﺧﻠﻲ اﻧﻌﻘﺎدي ﻣﺆﺛﺮﺗﺮ اﺳﺖ و ﻛﻤﺒﻮد آن ﺑﺎﻋﺚ  ﻳﺎزده
ﺷﻴﻮع ﻛﻤﺒﻮد  1.ﺷﻮد ﻣﻲ زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴـﻦ ﻃﻮﻻﻧﻲ ﺷﺪن
 ،ﻣﻴﻠﻴﻮن اﺳﺖ 1ﻣﻮرد در ﻫﺮ  1در ﺟﻤﻌﻴﺖ ﻋﻤﻮﻣﻲ  ﻳﺎزده ﻓﺎﻛﺘﻮر
اﻳﻦ . ﺎزي ﺷﻴﻮع ﺑﻴﺸﺘﺮي داردﺘاﺷﻜوﻟﻲ در ﺟﻤﻌﻴﺖ ﻳﻬﻮدﻳﺎن 
اﻓﺮاد اﻏﻠﺐ دﭼﺎر ﺣﻮادث ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي دﻫﻨﺪه ﺧﻮدﺑﺨﻮدي 
 ﺎﺑﻪ ﺧﺼﻮص در ﻣﻨﺎﻃﻖ ﺑ)ﺷﻮﻧﺪ، وﻟﻲ ﺑﻪ دﻧﺒﺎل ﺗﺮوﻣﺎ و ﺟﺮاﺣﻲ  ﻧﻤﻲ
  . ﺷﻮﻧﺪ دﭼﺎر ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﻣﻲ( ﻓﻌﺎﻟﻴﺖ ﺑﺎﻻي ﻓﻴﺒﺮﻳﻨﻮﻟﻴﺰ
ﺑﻪ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي  اﺑﺘﻼ ﺑﺎﻋﺚ Bو A ر ﻣﻘﺎﻳﺴﻪ ﺑﺎ ﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ د
ﺑﻴﻤﺎر ﻣﻤﻜﻦ اﺳﺖ ﺑﺎ ﻳﻚ ﺣﺎدﺛﻪ  5.دﺷﻮ ﻣﻲ يﺗﺮ ﺑﻴﻨﻲ ﻏﻴﺮﻗﺎﺑﻞ ﭘﻴﺶ
ﻃﻮﻻﻧﻲ ﺷﻨﺎﺳﺎﻳﻲ  زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ دﻫﻨﺪه ﻳﺎ ﻓﻘﻂ ﺑﺎ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي
ﻧﻪ در ﺑﻴﻤﺎر و ﻧﻪ در  ﻳﺎزده ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﻧﺎﺷﻲ از ﻛﻤﺒﻮ ﻓﺎﻛﺘﻮر. ﺷﻮد
ﺗﻤﺎﻳﻞ  B و Aﺑﻴﻨﻲ ﻧﻴﺴﺖ و ﺑﺮﺧﻼف ﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ  ﺧﺎﻧﻮاده ﻗﺎﺑﻞ ﭘﻴﺶ
  .ﺑﻪ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﺑﻪ ﺳﻄﺢ ﻓﺎﻛﺘﻮر ارﺗﺒﺎﻃﻲ ﻧﺪارد
ﺘﻮر ﺑﺎﻋﺚ اﺳﺘﻌﺪاد ﺑﻪ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﺑﻪ دﻧﺒﺎل ﻛﻤﺒﻮد اﻳﻦ ﻓﺎﻛ
دﻫﺪ ﻛﻪ ﺗﺮوﻣﺎ  روي ﻣﻲ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﺷﻮد و ﻣﻌﻤﻮﻻً زﻣﺎﻧﻲ آﺳﻴﺐ ﻣﻲ
  3.ﺪاﻓﺘ ﻣﻲ اﺗﻔﺎقﻫﺎ ﺑﺎ ﻓﻌﺎﻟﻴﺖ ﺑﺎﻻي ﻓﻴﺒﺮﻳﻨﻮﻟﻴﺰ  ﺑﻪ ﺑﺎﻓﺖ
  :ﺟﻬﺶ در ژن اﺳﺖ 3اﻳﻦ اﺧﺘﻼل ﻧﺎﺷﻲ از 
و اﻳﺠﺎد ﻣﻮﻟﻜﻮل ﺑﺪون  noloC epotS 2،gnicilpSﻣﻮﺗﺎﺳﻴﻮن 
ﻋﻤﻠﻜﺮد  ﻣﻴﻨﻮ اﺳﻴﺪ و اﻳﺠﺎد ﻣﻮﻟﻜﻮل ﺑﺎﺟﺎﺑﺠﺎﻳﻲ ﻳﻚ آ 3ﻋﻤﻠﻜﺮد،
ﻣﻮارد دوم و ﺳﻮم ﺟﻬﺶ ژن ﺑﻴﺸﺘﺮ در ﻳﻬﻮدﻳﺎن . ﻧﺎﻣﻨﺎﺳﺐ اﺳﺖ
 6.ﺷﻮد ﺎزي دﻳﺪه ﻣﻲﺘاﺷﻜ
 07آﻗﺎي  ،ﻜﺎراﻧﺶـو ﻫﻤ etnamaiD emyaJ 4002در ﺳﺎل 
 ﺴﻪ ﺳﻴﻨﻪـﻞ درد ﻗﻔـﺮدﻧﺪ ﻛﻪ ﺑﻪ دﻟﻴـﺮﻓﻲ ﻛـرا ﻣﻌ اي ﻪـﺳﺎﻟ
ر ﮔﺮﻓﺘﻪ ﺑﻮد ﺗﺤﺖ آﻧﮋﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ و ﺳﭙﺲ آﻧﮋﻳﻮﭘﻼﺳﺘﻲ ﺑﺎ اﺳﺘﻨﺖ ﻗﺮا
اﻳﻦ . و ﺑﻪ دﻧﺒﺎل آن دﭼﺎر ﻫﻤﺎﺗﻮم ﺑﺰرﮔﻲ در ﻣﺤﻞ آﻧﮋﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﺷﺪ
ﻫﺎ،  ﻃﻮﻻﻧﻲ داﺷﺖ ﻛﻪ در ﺑﺮرﺳﻲ زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ ﺑﻴﻤﺎر ﻓﻘﻂ
  2.ﻣﺴﺠﻞ ﺷﺪ ﻳﺎزده ﻛﻤﺒﻮد ﻓﺎﻛﺘﻮر
ﺑﻴﻤﺎري را  4002و ﻫﻤﻜﺎراﻧﺶ در ﺳﺎل  HS miKﻫﻤﭽﻨﻴﻦ 
دن ﺑﺮداري ﻣﺨﺮوﻃﻲ از ﮔﺮ روز ﺑﻌﺪ از ﻧﻤﻮﻧﻪ 21ﺗﻮﺻﻴﻒ ﻛﺮدﻧﺪ ﻛﻪ 
  ۱۹۳۱، ﺳﺎﻝ ۴، ﺷﻤﺎﺭﻩ ۰۲ﻧﺸﺮﻳﻪ ﺟﺮﺍﺣﻲ ﺍﻳﺮﺍﻥ، ﺩﻭﺭﻩ 
رﺣﻢ ﺑﻪ دﻟﻴﻞ ﻛﺎرﺳﻴﻨﻮم درﺟﺎ دﭼﺎر ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﺗﻨﺎﺳﻠﻲ ﺷﺪﻳﺪ 
ﻫﺎي ﻣﻜﺮرﺧﻮن و ﻧﻴﺰ آﻣﺒﻮﻟﻴﺰاﺳﻴﻮن ﺷﺮﻳﺎن  ﺷﺪه ﻛﻪ ﺑﻪ ﺗﺰرﻳﻖ
 ﻳﺎزده ﻛﻤﺒﻮد ﺷﺪﻳﺪ ﻓﺎﻛﺘﻮر ﻫﺎ، رﺣﻤﻲ ﻧﻴﺎز ﭘﻴﺪا ﻛﺮد، ﻛﻪ در ﺑﺮرﺳﻲ
و ﻫﻤﻜﺎراﻧﺶ  Y otoG، 2102ﻫﻤﭽﻨﻴﻦ در ﺳﺎل  7.ﻣﺴﺠﻞ ﺷﺪ
ﻫﻨﺪه را ﺗﻮﺻﻴﻒ ﺳﺎﻟﻪ ﺑﺪون ﺳﺎﺑﻘﻪ ﺑﻴﻤﺎري ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي د 36ﺑﻴﻤﺎر 
ﻛﺮدﻧﺪ ﻛﻪ ﺑﻪ ﺻﻮرت ﻧﺎﮔﻬﺎﻧﻲ دﭼﺎر ﻓﻠﺞ ﺣﺮﻛﺘﻲ ﻧﻴﻤﻪ راﺳﺖ ﺑﺪن 
اي  ﻫﻴﺎﻧﻪآﺗﻲ اﺳﻜﻦ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﻗﺸﺮ ﻣﻐﺰ در ﻟﻮب  در ﺳﻲ. ﺷﺪه ﺑﻮد
ﭼﭗ داﺷﺖ ﻛﻪ ﺑﻪ دﻟﻴﻞ اﻓﺖ ﻫﻮﺷﻴﺎري ﺗﺤﺖ ﺧﺎرج ﻛﺮدن 
اﻳﻦ . ﺮار ﮔﺮﻓﺖـﻮم ﺗﺤﺖ ﻫﺪاﻳﺖ اﻛﻮ ﻗـاﺳﺘﺮﻳﻮﺗﺎﻛﺘﻴﻚ ﻫﻤﺎﺗ
ﻫﺎ  ﻃﻮﻻﻧﻲ داﺷﺖ و در ﺑﺮرﺳﻲ ﻦـزﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴ ﺑﻴﻤﺎر ﻧﻴﺰ
 8.ﺟﻬﺖ وي ﻣﺴﺠﻞ ﺷﺪﻳﺎزده  ﻮدـﻦ ﺑﺎر ﺗﺸﺨﻴﺺ ﻛﻤﺒـﺑﺮاي اوﻟﻴ
اﺳﺘﻔﺎده از  :ﺷﺎﻣﻞ زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ ﻋﻠﻞ ﻃﻮﻻﻧﻲ ﺷﺪن
ﺣﻀﻮر ﭘﺎدﺗﻦ  ﻮر اﻧﻌﻘﺎدي ﻧﻈﻴﺮ ﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ،ـﻛﻤﺒﻮد ﻓﺎﻛﺘ ﻫﭙﺎرﻳﻦ،
ﻛﻪ ﺑﺮ ﺧﻼف ﺳﺎﻳﺮ ) اﻧﻌﻘﺎد ﻟﻮﭘﻮﺳﻲ ﺿﺪ ﻧﺘﻲ ﻓﺴﻔﻮﻟﻴﭙﻴﺪ ﻣﺨﺼﻮﺻﺎًآ
ﺾ ﺗﻤﺎﻳﻞ ﺑﻪ ﺗﺮوﻣﺒﻮز، ﻧﻪ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي را ﻗﻃﻮر ﻣﺘﻨﺎﻋﻠﻞ ذﻛﺮ ﺷﺪه ﺑﻪ 
ﭘﻼﺳﻤﺎي  ﺑﺮاي اﻓﺘﺮاق اﻳﻦ ﻋﻠﻞ از ﺗﺴﺖ ﻣﺨﻠﻮط ﻛﺮدن (.اﻓﺰاﻳﺪ ﻣﻲ
اﮔﺮ  .ﺷﻮد اﺳﺘﻔﺎده ﻣﻲ 05:05ﺑﻴﻤﺎر ﺑﺎ ﭘﻼﺳﻤﺎي ﻃﺒﻴﻌﻲ ﺑﻪ ﻧﺴﺒﺖ 
ﻧﺸﺎن دﻫﻨﺪه  ،ﺑﺎ اﻧﺠﺎم اﻳﻦ ﺗﺴﺖ اﺧﺘﻼل اﻧﻌﻘﺎدي از ﺑﻴﻦ ﻧﺮﻓﺖ
ﭘﺎدﺗﻦ  ﭙﺎرﻳﻦ،ﺣﻀﻮر ﻣﻬﺎرﻛﻨﻨﺪه در ﭘﻼﺳﻤﺎي ﺑﻴﻤﺎر اﺳﺖ ﻧﻈﻴﺮ ﻫ
اﻣﺎ در  .ﻣﻬﺎرﻛﻨﻨﺪه اﺧﺘﺼﺎﺻﻲ ﻓﺎﻛﺘﻮر اﻧﻌﻘﺎدي و ﻧﺘﻲ ﻓﺴﻔﻮﻟﻴﭙﻴﺪآ
ﺻﻮرت اﺻﻼح اﺧﺘﻼل اﻧﻌﻘﺎدي ﻧﺸﺎن دﻫﻨﺪه ﻛﻤﺒﻮد ﻓﺎﻛﺘﻮر 
ﺳﺎﻳﺮ . ﺳﺖا ﻫﺸﺖ، ﻧﻪ، ﻳﺎزده و دوازده اﻧﻌﻘﺎدي ﺷﺎﻣﻞ ﻓﺎﻛﺘﻮرﻫﺎي
ﻃﻮﻻﻧﻲ ) دﻫﻨﺪه ﻣﺜﻞ ﺑﻴﻤﺎري ﻓﻮن وﻳﻠﺒﺮاﻧﺪ اﺧﺘﻼﻻت ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي
و ﻳﺎ ( زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ ﻳﺎ ﺷﺪن ﻫﻤﺰﻣﺎن زﻣﺎن ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي
در  8و7.ﺑﺎﻳﺪ رد ﺷﻮد( ﺗﻌﺪاد و ﻋﻤﻠﻜﺮد ﭘﻼﻛﺖ) اﺧﺘﻼﻻت ﭘﻼﻛﺘﻲ
ﺑﻴﻤﺎر ﻣﻌﺮﻓﻲ ﺷﺪه ﺑﻌﺪ از اﻧﺠﺎم ﺗﺴﺖ ﻣﺨﻠﻮط ﻛﺮدن ﭘﻼﺳﻤﺎ ﺑﻪ 
ﻫﺎ رد  ﺣﻀﻮر ﻣﻬﺎرﻛﻨﻨﺪه زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ ﻋﻠﺖ ﻃﻮﻻﻧﻲ ﻣﺎﻧﺪن
ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ ﻃﺒﻴﻌﻲ ﺑﻮدن ﺗﻌﺪاد و ﻋﻤﻠﻜﺮد  از ﺳﻮي دﻳﮕﺮ .ﺷﺪ
ﺎ و ﺳﻄﺢ اﺧﺘﺼﺎﺻﻲ ﻳﻜﺎﻳﻚ ﻓﺎﻛﺘﻮرﻫﺎي اﻧﻌﻘﺎدي ﺑﻪ ﺟﺰ ﻫ ﭘﻼﻛﺖ
د ر زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦ ﺳﺎﻳﺮ ﻋﻠﻞ ﻃﻮﻻﻧﻲ ﺷﺪن ،ﻳﺎزده ﻓﺎﻛﺘﻮر
  .ﻣﺴﺠﻞ ﮔﺮدﻳﺪ Cﺷﺪ و ﺗﺸﺨﻴﺺ ﻫﻤﻮﻓﻴﻠﻲ 
ﺎران ﻫﻢ ﭼﻨﺪان ـﻮﻧﺮﻳﺰي در اﻳﻦ ﺑﻴﻤـدرﻣﺎن ﺣﻮادث ﺧ
راﺣﺖ ﻧﻴﺴﺖ و ﺑﺎﻳﺪ درﻣﺎن ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ ﺷﺮاﻳﻂ ﻫﺮ ﺑﻴﻤﺎر ﺑﺼﻮرت 
ﻮان از ﭘﻼﺳﻤﺎي ﺗﺎزه ﻳﺦ زده، ـﺗ ﻣﻲ. اي اﻧﺠﺎم ﺷﻮد ﺪاﮔﺎﻧﻪـﺟ
ﻧﻮﺗﺮﻛﻴﺐ، ﻓﻴﺒﺮﻳﻦ ﮔﻠﻮ، ﻫﻔﺖ  ﻆ ﺷﺪه، ﻓﺎﻛﺘﻮرـﺗﻐﻠﻴ ﻳﺎزده ﻓﺎﻛﺘﻮر
درﻣﺎن اﻳﻦ ﻣﻮارد و دﺳﻤﻮﭘﺮﺳﻴﻦ در  ﻓﻴﺒﺮﻳﻨﻮﻟﻴﺰ داروﻫﺎي ﺿﺪ
  3.اﺳﺘﻔﺎده ﻛﺮد
 ﮔﻴﺮي ﻧﺘﻴﺠﻪ
ﺮﻏﻢ ﺷﺮح ـدﻫﺪ ﺣﺘﻲ ﻋﻠﻴ ﺎن ﻣﻲـﺮﻓﻲ ﺷﺪه ﻧﺸـﺑﻴﻤﺎر ﻣﻌ
ﺎدي ﻗﺒﻞ از ﻫﺮ ـﻌﻘﻳﻚ ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ اﻧ ﻮﻧﺮﻳﺰي،ـﺳﺎﺑﻘﻪ ﺧ ﺣﺎل ﻣﻨﻔﻲ از
ﺮﻏﻢ ﺷﻴﻮع ـﻋﻠﻴ ﺮ،ـاز ﻃﺮف دﻳﮕ .ﺰاﻣﻲ اﺳﺖـاﻗﺪام ﺗﻬﺎﺟﻤﻲ اﻟ
 ﻮد ﻓﺎﻛﺘﻮرـدﻫﻨﺪه ﻧﺎﺷﻲ از ﻛﻤﺒ ﻮﻧﺮﻳﺰيـﭘﺎﻳﻴﻦ اﻳﻦ اﺧﺘﻼل ﺧ
ﻳﺎ  ﺪن زﻣﺎن ﻧﺴﺒﻲ ﺗﺮوﻣﺒﻴﻦـﺷ ﻮﻻﻧﻲﻃﺎر ﺑﺎ ـ، در ﻫﺮ ﺑﻴﻤﻳﺎزده
اﻳﻦ ﻓﺎﻛﺘﻮر  ﺎل ﺟﺮاﺣﻲ ﺑﺎﻳﺪ ﺑﻪ ﻓﻜﺮ ﻛﻤﺒﻮدـﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ﺑﻪ دﻧﺒﺎل اﻋﻤ
  .ﻧﻴﺰ ﺑﻮد
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A Case Report of Pelvic Hematoma, Following 
Rectal Cancer Surgery 
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Factor XI deficiency, called Hemophilia C, and in comparison with hemophilia A and B, it causes a more 
unpredictable bleeding, which has no correlation with the blood level of Factor XI. These patients often do not 
encounter hemorrhagic events, unless they encounter trauma or surgery. This article reports the case of a 52 
years male patient that had no known history of clotting disorders, pelvic hematoma formation, following a 
rectal cancer surgery.  In order to assess the caused prolongation of coagulation test Aptt, factor XI deficiency 
was confirmed. The patient was treated with factor VIla and FFP and bleeding was controlled. 
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